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Эпидемиология патологии аорты
Заболевания аорты представлены широким спект-

ром приобретенных и  наследственных состояний 
различных ее отделов [1, 2]. Патология аорты входит 
в  двадцатку в  списке ведущих причин смертельных 
исходов [3].

Значительный вклад в структуру патологии аорты 
вносят расширение, аневризмы, разрывы и расслое-
ния сосуда. Выделяют расширения грудного (корня, 
восходящего ее отдела, дуги) и  брюшного отделов 
аорты [2]. Заболеваемость аневризмами грудной 
аорты составляет приблизительно 10,4 на 100000 чел. 
в  год [4]. Случаи расслоений грудной аорты имеют 
постоянную тенденцию к  росту. Исследования 
LeMaire SA, Russell L (2011) установили, что расслое-
ние грудной аорты встречается в 3-4 случаев на 100000 
человек в  год и  ассоциировано с  высоким риском 
смерти [5]. Согласно имеющимся в  литературе дан-
ным расслоение и  разрыв аорты составляют 1-2% 

случаев всех смертей в промышленно развитых стра-
нах [6]. Проект Global Burden Disease (2010) проде-
монстрировал, что смертность от аневризм и рассло-
ений аорты с 1999 по 2009гг возросла с 2,49 на 100000 
до  2,78 на  100000 населения, при этом отмечается 
увеличение смертности в  возрастных группах до  45 
лет, особенно, среди мужчин [7].

Синдромное расширение аорты 
Расширение аорты встречается при многих забо-

леваниях с  поражением сердечно-сосудистой сис-
темы, таких как артериальная гипертензия, ишемиче-
ская болезнь сердца, пороки и  аномалии развития 
сердца, наследственные нарушения соединительной 
ткани и т. д. По современным данным, в 20-25% слу-
чаев аневризм и  расслоений грудной аорты  — это 
результат генетической предрасположенности, прак
тически во  всех случаях объясняющий патологию 
среди молодых лиц [8-10]. Генетически детерминиро-
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Мнение по проблеме

Показано, что положительный семейный анамнез 
поражения аорты у  пациентов, не  имеющих извест-
ные синдромы, с ДСТ встречается с частотой до 19% 
[8, 21-22]. Соответственно, выделяют так называе-
мые, семейные аневризмы/диссекции аорты. Точный 
генетический дефект при этих формах на сегодняш-
ний день не определен [6, 23]. При этом, у пациентов 
могут выявляться фенотипические признаки костно-
скелетных аномалий в виде врожденной деформации 
грудной клетки (воронкообразной и  килевидной), 
арахнодактилии, арковидного неба и т. д. [22, 24].

Совокупность фенотипических признаков пато-
логии соединительной ткани, не  укладывающуюся 
в  синдромные формы, в  отечественной литературе 
обозначают как недифференцированную ДСТ 
(НДСТ) [11]. НДСТ характеризуется наличием 
у пациента набора клинических признаков, которые 
могут включать сколиоз, деформации грудной клетки, 
миопию, астигматизм, пролапс митрального кла-
пана, плоскостопие, арахнодактилию и  т. д. В  зару-
бежной литературе последних лет термин “дисплазия 
соединительной ткани” (“connective tissue dysplasia”) 
используется крайне редко, в  единичных публика-
циях. Mensink KA, et al. (2006) использует этот термин 
как синоним более широко распространенному 
в  иностранных публикациях “connective tissue 
abnormalities” для характеристики имеющихся 
у  пациентов фенотипических особенностей в  виде 
пролапса митрального клапана, сколиоза, гипермо-
бильности суставов, гиперэластичной кожи и пр., что 
полностью соответствует понятийному содержанию 
отечественного термина [25]. Glesby MJ характери-
зует это клиническое разнообразие понятием “фено-
типическая протяженность” (phenotypic continuum) 
[14, 26-28]. Исходя из  смыслового содержания, 
широко употребляемые в  зарубежной литературе 
в  контексте невоспалительной неиммунной патоло-
гии соединительной ткани термины “connective tissue 
abnormalities”, “connective tissue disorders”, “heritable 
disorders of connective tissue”, “nonspecific connective 
tissue disorder”, “congenital connective tissue disorders”, 
“inherited connective tissue disease” можно считать 
эквивалентными отечественному термину “диспла-
зия соединительной ткани” [28-34]. 

По данным различных источников, отдельные 
фенотипические проявления дисплазии соедини-
тельной ткани встречаются в популяции в 0,6-80,0% 
наблюдений [35]. Имеются сведения, что расшире-
ние аорты у лиц с признаками ДСТ выявляется досто-
верно чаще, чем в  популяции, при этом семейный 
анамнез в отношении данной патологии часто отсут-
ствует [26, 27]. По данным исследования Rhee D, et al. 
(2008) у 9 из 37 пациентов с воронкообразной дефор-
мацией грудной клетки (ВДГК) присутствовало рас-
ширение корня аорты (РКА), в то время как в группе 
контроля из 43 человек аорта у всех была нормальных 

ванное состояние, возникающее вследствие наруше-
ния метаболизма соединительной ткани, характери-
зующееся нарушением структуры компонентов экс-
трацеллюлярного матрикса (волокон и  основного 
вещества) и приводящее к формированию прогресси-
рующих морфофункциональных нарушений висце-
ральных и локомоторных органов называют диспла-
зией соединительной ткани (ДСТ). Среди широкого 
спектра полиорганных и  полисистемных клиниче-
ских проявлений при ДСТ именно кардиоваскуляр-
ная патология и, в  первую очередь, патология груд-
ной аорты, определяет трудоспособность и  жизнен-
ный прогноз [11]. Асимптомность течения изменений 
и  отсутствие клинических признаков вплоть до  раз-
вития острого аортального синдрома способствует 
поздней диагностике расширения корня аорты [1, 2]. 
У пациентов с синдромными формами ДСТ аорталь-
ные осложнения являются ведущей причиной смерт-
ности [12, 13].

Дифференцированные (синдромные) формы ДСТ 
характеризуются редкой встречаемостью, более чет-
кой клинической картиной, установленными ген-
ными и биохимическими дефектами, определенным 
типом наследования, относительно невысокой рас-
пространенностью в популяции [14]. Наиболее часто 
расширение аорты встречается при следующих диф-
ференцированных формах ДСТ: синдром Марфана 
(СМ), синдром Лойса-Дитца, синдром аневризмы-
остеоартрита, синдром доминантной артериальной 
извитости, синдром Элерса-Данло (СЭД), несовер-
шенный остеогенез [15]. При СМ расширение аорты 
встречается в 60-80% случаев [1, 16]. Согласно Détaint, 
et al., к возрасту 60 лет практически у 100% пациентов 
с  СМ развивается различной степени расширение 
аорты и ¾ этих пациентов подвергаются протезиро-
ванию аорты [17]. По современным представлениям 
сердечно-сосудистая патология является причиной 
около 90% преждевременных смертей пациентов 
с СМ [18]. В США расслоения и разрывы аорты при 
СМ и  близких ему состояниях являются причиной 
смерти в 50 тыс. случаев в год [19]. 

Несиндромное расширение корня аорты
По результатам анализа международного регистра 

пациентов с  диссекцией аорты было выявлено, что 
у пациентов младше 40 лет лишь в 50% случаев име-
ется подтвержденный генный дефект, у  оставшейся 
половины молодых людей объяснить причину изме-
нений аорты и  дальнейшей диссекции в  генетиче-
ском плане не удается [20]. В этом регистре у моло-
дых пациентов часто выявлялась значимая прокси-
мальная дилатация аорты даже при отсутствии СМ. 
Смертность от расслоения аорты этих пациентов ока-
залась неожиданно высокой, схожей с  пациентами 
старше 40 лет, независимо от  типа диссекции, 
и не связанной с задержкой в постановке диагноза.
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размеров. Интерес вызывает то, что только у 2 паци-
ентов из  5 с  расширением аорты при генетическом 
исследовании подтвержден СМ [36]. Cогласно соб
ственным исследованиям, РКА у лиц с НДСТ встре-
чается примерно в 10% случаев [28], при этом, в каче-
стве факторов риска формирования расширения/
аневризм аорты определяются мужской пол, наличие 
диспластикозависимой патологии кожи, позвоночных 
артерий, вен, диагностический коэффициент ДСТ 
по  В. М. Яковлеву и  Г. И. Нечаевой ≥23, сочетание 
ДСТ с двустворчатым аортальным клапаном, с артери-
альной гипертензией, профессиональными заняти-
ями спортом, тяжелым физическим трудом [37-39]. 
Расширение аорты при НДСТ имеет клиническое 
значение. По  данным проспективных наблюдений 
было определено, что клинические исходы при 
несиндромных аневризмах аорты и  НДСТ сходны 
с таковыми при СМ [28, 40]. 

Патогенез и морфология расширения аорты  
при синдромных и несиндромных формах ДСТ
Существует множество патогенетических меха-

низмов формирования аневризм и  расширений 
аорты. За исключением ограниченного числа иссле-
дований, этиология и  патогенез аневризм восходя-
щего отдела аорты изучены недостаточно [41, 42]. 

При дисплазии соединительной ткани чаще пора-
жается грудной отдел аорты, что сопряжено с  мута-
цией генов, участвующих в  сложных процессах 
сборки и  распада компонентов внеклеточного мат-
рикса (ВКМ) [22]. При СМ, являющемся классиче-
ским и наиболее ярким проявлением наследственных 
нарушений соединительной ткани, протекающих 
с расширением и разрывами аорты, клинические про-
явления связаны с  мутациями в  гене фибриллина-1 
(FBN1). Hutchinson S, et al. (2003) предположили, что 
различия в  экспрессии FBN1 в  норме могут способ
ствовать клинической изменчивости, наблюдаемой 
в семьях с СМ, и должны быть рассмотрены как потен-
циальный модификатор фенотипа [42, 43]. В  свете 
высокой внутрисемейной изменчивости следует пола-

гать, что внешние и, возможно, эпигенетические фак-
торы играют значительную роль в определении тяже-
сти фенотипа у  пациента с  данной мутацией. Кроме 
классического СМ указанные изменения в генах также 
были обнаружены у пациентов с другими ДСТ, вклю-
чая неонатальный СМ [44], семейную арахнодакти-
лию [45], эктопию хрусталика [46], восходящую анев-
ризму аорты и диссекцию без классической картины 
СМ (восходящая аневризма аорты и диссекция, отсут-
ствие эктопии хрусталика, никаких конкретных ске-
летных данных) [47, 48], MASS-фенотип [49], новый 
вариант СМ (скелетные особенности СМ с  сустав-
ными контрактурами и  выпотом коленного сустава, 
эктопией хрусталика при отсутствии сердечно-
сосудистых проявлений) [50, 51] и  изолированные 
скелетные признаки (высокий рост, сколиоз, ВДГК 
и арахнодактилия) [52].

Семейные аневризмы аорты ассоциированы 
с изменениями в различных генах, таких как: TGFBR2, 
TGFBR1, MYH11, ACTA2, MYLK, SMAD3 и  иногда 
с FBN1, которые также могут участвовать в формиро-
вании патологии соединительной ткани [6, 23].

Гены, ответственные за  формирование аневризм 
и  диссекций аорты при наиболее частых синдромах 
ДСТ, представлены в таблице 1.

Длительное время считалось, что только мутации 
в гене FBN-1 обусловливают слабость и несостоятель-
ность эластического каркаса аорты. FBN-1 — глико-
протеин, фибрильные мономеры которого форми-
руют базовую структуру для синтеза эластических 
волокон. Но данные последних лет позволяют гово-
рить о том, что наследственные нарушения соедини-
тельной ткани связаны не  только с  нарушениями 
микрофибриллярного матрикса. Интерес был вызван 
открытием того факта, что мутации гена FBN-1 также 
вызывают повышенное высвобождение изолирован-
ного латентного трансформирующего фактора роста 
(TGF-β) — известного медиатора процессов ремоде-
лирования сосудов. Таким образом, формируются два 
пути формирования патологии аортальной стенки. 
Один из  них обусловлен формированием несостоя-

Таблица 1
Гены, ответственные за формирование аневризм и диссекций аорты при наиболее частых синдромах ДСТ

Заболевание Ген Хромосома Функция гена

Синдром Марфана FBN1 15q21.1 FBN1 кодирует фибриллин-1, большой гликопротеин, который является 
компонентом внеклеточного матрикса

TGFbR2a 3p24-25 Сигнальный путь TGF играет важную роль в процессах пролиферации, 
дифференциации и продукции ВКМ

Синдром Элерса-Данло IV тип COL3A1 2q31 Ген COL3A1 кодирует цепи проколлагена III типа, крупного структурного 
компонента кожи, кровеносных сосудов и полых органов

Несовершенный остеогенез COL1A1 17q21.3-q2 Кодирует цепи проколлагена I типа, основного белка костей и большинства других 
форм соединительной ткани

Синдром Лойса-Дитца TGFBR1, TGFBR2 9q33-q34,
3p24-p25

Сигнальный путь TGF играет важную роль в процессах пролиферации, 
дифференциации и продукции ВКМ
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тельного эластина, другой связан с нарушением сиг-
нального пути TGF-β. 

TGF-β  — растворимый пептид роста, относя-
щийся к  группе лигандов и  рецепторов. Он выраба-
тывается большим количеством типов клеток, вклю-
чая клетки сосудистой стенки, и вовлечен в процессы 
пролиферации, ангиогенеза и апоптоза. Кроме того, 
в настоящее время хорошо описана его роль в регуля-
ции формирования ВКМ сосудистой стенки. Опи-
сано две разновидности сигнального пути TGF-β: 
классический и  неклассический. При активации 
классического пути идет формирование коллагена, 
эластина, ингибиторов активаторов плазминогена-1 
и  ингибиторов тканевых металлопротеиназ-1. 
Неклассический путь представляет собой каскад сиг-
нальных реакций, с одной стороны частично встраи-
вающийся в классический путь с соответствующими 
исходами, с  другой  — имеющий свое продолжение 
и приводящий к выработке медиаторов, участвующих 
в  деградации матрикса. Установленная активация 
латентного TGF-β в  результате мутации гена FBN-1 
может стимулировать как классический, так и неклас-
сический сигнальные пути TGF-β, что может изме-
нять обычный профибротический ответ и  в  резуль-
тате увеличивать деградацию ВКМ, приводя к  про-
грессированию расширения аорты [41].

Скорость прогрессирования аневризм грудной 
аорты сильно варьирует в пределах от 0,03 до 0,22 см 
в год, а генетические факторы могут оказывать важ-
ное влияние на этот показатель. Данные показывают, 
что генетическая патология определяет более быст-
рое расширение аорты, тем самым увеличивая риск 
развития расслоения аорты [10, 42].

Сосудистые поражения наиболее полно описаны 
при известных синдромных формах ДСТ  — СМ, 
CЭД и др. Однако изменения сосудов закономерно 
возникают и  при недифференцированных формах 
ДСТ. Поражения аорты при ДСТ локализуется преи-
мущественно в  восходящей части грудной аорты, 
несколько реже  — в  дуге, в  нисходящей части, 
брюшной аорте и  ее ветвях, легочных артериях. 
Патогистологическое исследование аорты как 
сосуда эластического типа при СМ вне области 
аневризмы обнаруживает фрагментацию внутрен-
ней эластической мембраны (отсутствие ее в отдель-
ных участках), истончение и  нарушение формы 
наружной эластической мембраны, замену гладко-
мышечных клеток прослойками коллагена, разрас
тание рыхлой соединительной ткани (СТ) по пери-
ферии сосуда; в  зоне аневризмы  — кровоизлияния 
в различные участки стенки сосуда, появление гра-
нуляционной ткани, обусловленной организацией 
пристеночных тромбов, в отдельных случаях — псев-
докисты в  стенке сосуда, коллагеновые структуры 
адвентиции неравномерно грубо переплетены, при-
чем волокна утолщены, неравномерно окрашива-

ются фуксином. Гистохимическое исследование 
стенки аорты демонстрирует значительное накопле-
ние в отдельных участках несульфатированных гли-
козаминогликанов, в других — значительное увели-
чение их сульфатированных фракций [53-55]. При 
НДСТ патогистологические находки сходны с опи-
санными при СМ, но  менее выражены. В  имею-
щихся единичных работах при секционном и пато-
морфологическом исследовании в сосудах эластиче-
ского типа у  лиц молодого возраста, имеющих 
внешние и внутренние признаки ДСТ, гистологиче-
ские изменения аорты включали в себя разрежение 
и фрагментацию эластических волокон, их очаговое 
отсутствие, уменьшение числа гладкомышечных 
клеток, наличие прослоек коллагена в  мышечных 
слоях, нарушение архитектоники и утолщение кол-
лагеновых волокон, значительное разрастание кол-
лагеновых волокон вокруг vasa vasorum, что соответ-
ствует гистологической “картине” синдромных 
форм ДСТ [55].

Таким образом, гистологические особенности 
аорты у  пациентов с  различными наследственными 
синдромами ДСТ и  несиндромными формами ДСТ 
в  виде кистозной дегенерации средней оболочки 
сосуда являются наиболее характерным объединяю-
щим эти виды наследственной патологии признаком 
[54, 56]. Диаметр дилатированной аорты прямо кор-
релирует с выраженностью деградации средней обо-
лочки [57]. В  связи с  тем, что оптимальный баланс 
компонентов средней оболочки аорты определяет ее 
функциональные характеристики, особенно, механи-
ческую устойчивость при действии пульсирующего 
потока крови, избыточная деградация матрикса при 
развитии кистозной дегенерации ответственна 
за  прогрессирующее повреждение стенки аорты, 
дилатацию и разрыв в молодом возрасте [53].

Проблемы диагностики РКА
Расширение корня аорты длительно течет бессим-

птомно и практически не выявляется при физикаль-
ном осмотре [1, 2]. В  настоящее время более 40% 
пациентов с  аневризмами грудной аорты остаются 
асимптомными на  момент постановки диагноза 
и выявляются уже при развитии острого аортального 
синдрома [58, 59]. Раннее выявление данной патоло-
гии позволяет своевременно использовать нехирур-
гические методы лечения и  замедлить темпы про-
грессирования расширения аорты с последующим ее 
расслоением. Недооценка наследственных факторов 
приводит к  несвоевременной диагностике началь-
ного этапа дилатации и, как следствие, формирова-
нию осложнений, которые развиваются у таких паци-
ентов при значительно меньших размерах, чем 
в популяции [60-63]. Кроме того, наличие аневризм/
расширения грудной аорты является опорным диа
гностическим критерием некоторых генетических 
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синдромов, таких как СМ, синдром Лойса-Дитца, 
MASS-фенотип [63]. В  части клинических ситуаций 
установить диагноз и  начать комплексное лечение 
и наблюдение без указанного признака невозможно, 
что задерживает проведение лечебно-профилактиче-
ских мероприятий и в дальнейшем влияет на прогноз 
этих пациентов. Диагностику РКА осложняет тот 
факт, что частота его выявления зависит от возраста. 
Так, у пациентов с СМ РКА в возрасте 5 лет встреча-
ется в  35% случаев, в  возрасте 20 лет в  2 раза чаще 
(70%), а в возрасте 40 лет — у 80% пациентов [64, 65].

Для диагностики патологии используются рутин-
ная рентгенография органов грудной клетки (РГ 
ОГК), эхокардиография (ЭхоКГ), компьютерная 
томография (КТ), магнитно-резонансная томогра-
фия (МРТ), аортография [1, 2].

Рентгенография органов грудной клетки. Рутин-
ный рентгеновский снимок иногда может выявлять 
отклонения контура или размера аорты, требующие 
более детальной аортальной визуализации в  даль-
нейшем. Рентген грудной клетки часто служит 
частью обследования пациентов с  потенциальным 
острым аортальным синдромом, прежде всего для 
выявления других причин симптомов пациента, 
но  также как скрининговый тест для определения 
событий, ассоциированных с  расширением аорты 
или кровотечений. Однако, РГ ОГК недостаточно 
чувствительна, чтобы окончательно исключить 
наличие острого аортального синдрома, за исключе-
нием пациентов с  самым низким риском. Объеди-
ненные данные из  10 исследований указывают, что 
чувствительность расширенного средостения или 
аномальный контур аорты, связанные со  значи-
мыми заболеваниями грудного отдела составляет 
64% и 71%, соответственно [66].

Компьютерная томография. КТ-сканирование 
используется более двух десятилетий для выявления 
острого аортального синдрома и диагностики других 
заболеваний грудной аорты [67]. Преимущества 
включают почти универсальную доступность — спо-
собность визуализировать аорту целиком, включая 
просвет, стенку и  периаортальные области; способ-
ность идентифицировать анатомические варианты 
вовлечения сосудистых ветвей; различать типы 
острых аортальных синдромов (например, интраму-
ральная гематома, пенетрирующая атеросклеротиче-
ская бляшка, разрыв аорты); короткое время, необхо-
димое для визуализации и  трехмерные данные. 
Однако, высокая стоимость, доза радиации и нефро-
токсичность ограничивают широкое применение 
данного метода [68, 69].

Магнитно-резонансная томография (МРТ). В  иссле-
дованиях было показано, что МРТ является очень 
точным методом диагностики патологии грудной 
аорты, с  высокой чувствительностью и  специфич
ностью, которые эквивалентны или могут превышать 

таковые для КТ и ЭхоКГ [70-75]. Подобно КТ, МРТ 
дает многоплановую оценку грудной аорты, и иссле-
дование может быть расширено для увеличения 
охвата аорты в длину либо захвата ее ветвей. Преиму-
щества МРТ включают способность идентифициро-
вать анатомические варианты острого аортального 
синдрома, оценить вовлечение артерии и диагности-
ровать патологию аортального клапана и  дисфунк-
цию левого желудочка без воздействия на  пациента 
радиации и  йодного контраста. Недостатки вклю-
чают продолжительность исследования, во  время 
которого пациент недоступен для медицинских 
работников; неспособность использовать контраст 
гадолиния у  пациентов с  почечной недостаточ-
ностью; противопоказания у пациентов с клаустро-
фобией, металлическими имплантатами или кардио
стимуляторами; и  отсутствие широкой распростра-
ненности и  доступность в  экстренных ситуациях. 
Несмотря на то, что со временем методика улучша-
ется, по МРТ часто невозможно дать характеристику 
связи интимы со  структурами корня аорты, в  осо-
бенности коронарными артериями. 

Эхокардиография. Аорту и  ее основные ветви 
можно визуализировать с  помощью трансторакаль-
ной и чреспищеводной эхокардиографии с использо-
ванием различных позиций. Супрастернальная пози-
ция лучше демонстрирует дугу аорты, в то время как 
корень аорты и восходящую аорту лучше осматривать 
в парастернальной позиции. 

В целом, для оценки грудной аорты чреспищевод-
ная ЭхоКГ превосходит трансторакальную ЭхоКГ 
(ТТЭхоКГ). Чреспищеводная ЭхоКГ является полу-
инвазивной процедурой и требует седации пациента, 
строгого контроля артериального давления, а  также 
исключение заболеваний пищевода [76]. Трехмерная 
чреспищеводная ЭхоКГ в  реальном времени 
по общим представлениям имеет некоторые преиму-
щества перед двухмерной, но ее место в клинической 
практике еще не определено [77].

Аортография. Катетерная инвазивная аортография 
визуализирует просвет аорты, боковые ветви и колла-
терали. Ангиография дает точную информацию 
о  форме и  размере аорты, любых аномалиях, вместе 
с  тем не  давая никакой информации об  аортальной 
стенке и  тромботических массах в  просветах анев-
ризм. Кроме того, ангиографические методы позво-
ляют оценивать и  при необходимости проводить 
лечение коронарных артерий и  ветвей аорты. Нако-
нец, при этом обследовании возможно оценить 
состояние клапана аорты и  функцию левого желу-
дочка. 

С другой стороны, ангиография является инва-
зивной процедурой, требующей использования кон-
трастных веществ. Она показывает только просвет 
аорты и, следовательно, может пропустить интраму-
ральную гематому и расслоение аорты. Кроме того, 
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техника является менее доступной, чем ТТЭхоКГ 
или КТ. По  этой причине неинвазивные методы 
визуализации в  значительной степени заменили 
аортографию в  первой линии диагностическоего 
тестирования как у  пациентов с  подозрением 
на острый аортальный синдром, так и при подозре-
нии или наблюдении за расширением аорты. Аорто-
графия может быть полезна, если результаты неин-
вазивных методов являются неоднозначными или 
неполными [2].

Согласно объединенным Европейско-Американ-
ским рекомендациям 2015г, в случаях, когда речь идет 
об  определении размеров корня аорты при скри-
нинге, к примеру, на СМ, ТТЭхоКГ более предпочти-
тельна, чем методы КТ и  МРТ, т. к. корень аорты 
с  использованием этих методов может быть плохо 
визуализирован в  силу его расположения под углом 
и  артефактов, создаваемых сердечными сокращени-
ями. С другой стороны, для визуализации дистальных 
отделов восходящей аорты, дуги аорты и нисходящей 
грудной аорты методы КТ и  МРТ более предпочти-
тельны [78].

ТТЭхоКГ является доступным, простым, доста-
точно точным и  воспроизводимым исследованием 
для оценки размеров аорты при соблюдении требова-
ний протокола [79]. В стандартный протокол оценки 
размеров корня аорты входит измерение её диаметров 
на  уровне фиброзного кольца аортального клапана 
(ФК АоК), синусов Вальсальвы, синотубулярного 
соединения/гребня (СТГ) и тубулярной части (прок-
симального отдела) восходящей аорты. Используется 
парастернальная позиция по  длинной оси. Данная 
проекция имеет первостепенное значение, позволяя 
дополнительно получить изображения дуги аорты 
и трех основных супрааортальных сосудов с перемен-
ными длинами восходящий и  нисходящей аорты. 
Согласно рекомендациям ESC по ЭхоКГ при заболе-
ваниях аорты [79], для измерения диаметра корня 
аорты у взрослых рекомендуется использование под-
хода “от переднего края до  переднего края” (leading 
edge-to-leading edge) в конце диастолы. Корень аорты 
в  норме имеет максимальным диаметр на  уровне 
синусов Вальсальвы, несколько меньший размер  — 
на уровне СТГ и минимальный — на уровне ФК АоК. 
Несоответствие распределения размеров должно 
быть отражено в заключении. При выявлении расши-
рения КА должен быть зафиксирован максимальный 
размер [78]. 

Согласно рекомендациям, предельно допустимым 
значением корня аорты, определенным при ТТЭхоКГ, 
является 3,7 см [80]. Однако, общепризнано влияние 
возраста и пола на данный показатель [81], что имеет 
важное значение для диагностики, прогноза и пока-
заний к хирургическому лечению [78, 82-95].

Применительно к  ЭхоКГ, для постановки диа
гноза РКА используется алгоритм, предложенный 

Roman MJ, et al. (1989), с расчетом индивидуальных 
должных значений диаметра корня аорты (ДДКА) 
и  указанием пределов “нормальности”. Расчет нор-
мального размера корня аорты строится на регресси-
онной модели. Метод Roman был разработан при 
обследовании 135 взрослых и 52 детей без сердечно-
сосудистой патологии. Формула расчета ДДКА учи-
тывает площадь поверхности тела пациента (ППТ), 
рассчитанная по уравнению Du Bois D и Du Bois EF 
(1916) и возраст пациента, представляет собой урав-
нение:
ДДКА = b + k * ППТ, 
где b и  k  — коэффициенты, зависимые от  возраста. 
Далее производится расчет Z-критерия  — отклоне-
ния должного диаметра аорты от фактического (ДКА) 
по формуле:
Z = (ДКА-ДДКА)/k, 
где k — коэффициент, зависимый от возраста. Значе-
ния Z-критерия ≥2 (возраст ≥20 лет) или ≥3 (возраст 
<20 лет) свидетельствуют о расширении аорты [86]. 

В относительно недавно опубликованных работах 
имеются другие алгоритмы диагностики расширения 
аорты. Метод Deverex RB, et al. (2012) отличается тем, 
что расчет ДДКА происходит с учетом пола, возраста, 
ППТ пациента. Он разрабатывался на  основании 
исследования, включающего 1207 человек старше 15 
лет без сердечно-сосудистой патологии. Формула 
представляет собой уравнение: 
ДДКА = 2,423 + 0,009 × Возраст + 0,461 × ППТ  — 
0,267 × пол, 
где пол — 1-муж, 2-жен, SEE — 0,261 см [81]. Далее 
производится расчет Z-критерия по формуле: 
Z = (ДКА-ДДКА)/SEE, 
значение Z  — критерия ≥1,98, указывает на  то, что 
диаметр аорты значимо отклоняется от нормы. 

Campens L, et al. (2014) разработали другой метод 
расчета ДДКА представляющий собой гендер-специ-
фическую многомерную регрессионную модель эта-
лонных значений диаметра корня аорты, которая 
также учитывает пол, возраст и  ППТ пациента. Она 
была получена путем обследования 849 человек в воз-
расте от  1 до  85 лет. По  результатам исследования 
представлены номограммы для расчета предельно 
допустимых размеров аорты [96].

В последние годы исследователями предпринима-
лось множество других попыток создания формул 
по  расчету ДДКА, преимущественно в  педиатриче-
ской практике [97-105].

Общим недостатком представленных методов 
по нашему мнению может быть то, что при их разра-
ботке в  референтные группы могли быть включены 
лица с дисплазией соединительной ткани и заболева-
ниями сердечно-сосудистой системы, потенциально 
имеющие более широкий корень аорты. Вследствие 
отсутствия единства классификации ДСТ, при разра-
ботке описанных методов наиболее вероятно при-
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цельный отбор и исключение из референтных групп 
пациентов с НДСТ не проводились. По нашим дан-
ным, у лиц с НДСТ аорта имеет больший размер, чем 
в популяции и включение таких пациентов в исследу-
емую выборку значимо влияет на  расчет должного 
диаметра корня аорты [106]. Данное предположение 
подтверждается представленными в  этих исследова-
ниях критериями включения. Так, в  статье Roman 
MJ, et al. (1989) говорится, что в обследуемую выборку 
были включены родственники больных с СМ и про-
лапсом митрального клапана [86]. В  выборку иссле-
дования Devereux RB, et al. (2012) были включены 
в  том числе лица из  исследования Roman MJ, et al. 
(1989г). Обращает внимание, что их рост и рост дру-
гих участников исследования достигал 1,91 м; 2,06 м; 
1,98  м, что, безусловно, не  является патологией, 
но позволяет задуматься над возможным включением 
пациентов с  признаками ДСТ в  эту когорту [81]. 
Существуют исследования, описывающие, что род
ственники пациентов с  СМ могут иметь единичные 
признаки патологии [107], при этом данным призна-
ком может быть только высокий рост этих пациентов. 
Потенциально, данные лица имеют либо склонны 
к развитию расширения корня аорты [52].

В исследование Campens L, et al. (2014) были 
включены лица, подвергшиеся рутинному обследова-
нию сердечно-сосудистой системы на предмет скри-
нинга наследственных заболеваний, предоперацион-
ного обследования перед хирургическим лечением 
не сердечно-сосудистой патологии, оценки сердечно-
сосудистой системы для получения разрешения 
на  занятия спортом, исключения перикардитов или 
эндокардитов, а  также пациенты, находящиеся под 
наблюдением у  кардиолога по  разным причинам, 
не относящимся к патологии аорты, требующим уль-
тразвукового обследования сердца (предшествующая 
химиотерапия, ревматические заболевания, аритмия, 
коронарная болезнь сердца) [96]. При этом, средние 
цифры АД в  референтной группе составили 
129±17,3 мм рт.ст., что говорит о вероятности вклю-
чения лиц с артериальной гипертензией, которая, как 
известно, является фактором риска формирования 
расширения корня аорты [1]. Описанная ситуация 
позволяет предположить неточность общепринятых 
способов. 

Нами разработан новый способ диагностики рас-
ширения корня аорты, лишенный указанных выше 
недостатков [108]. В настоящее время ведутся иссле-
дования по его апробации.

Возможности лечения
Тактика ведения пациентов с РКА включает в себя 

генетическое консультирование (при отсутствии 
выраженных общепринятых факторов риска, таких 
как артериальная гипертензия, коарктация аорты, 
двустворчатый аортальный клапан и т. д.), тщательное 

наблюдение, назначение медикаментозной терапии 
(β-блокаторы и блокаторы рецепторов ангиотензина 
II (АРА)) [109-111], профилактическое хирургическое 
вмешательство [112, 113].

Терапия β-блокаторами была обоснована в  ряде 
исследований как способствующая замедлению РКА 
[69, 114-116] и ассоциируется с увеличением продол-
жительности жизни [117]. Механизм до  конца 
не  ясен, но  вероятнее всего опосредован уменьше-
нием фракции выброса левого желудочка, кровяного 
давления и  ударного давления, каждое из  которых 
потенциально уменьшает влияние на  стенку аорты 
[118]. В  литературе описаны исследования среди 
детей с СМ и мета-анализы, ставящие под сомнение 
эффективность терапии β-блокаторами [118]. Более 
того, часть пациентов имеют непереносимость этих 
препаратов (25-50% пациентов с СМ) в связи с нали-
чием бронхиальной астмы, встречающуюся у  около 
20% детей с СМ, либо в связи с неконтролируемыми 
побочными эффектами, включая головокружение, 
ночные кошмары или способность переносить только 
низкие дозы препаратов. Кроме того, терапия 
β-блокаторами не  влияет на  процесс, лежащий 
в  основе формирования расширения корня аорты 
[112, 113-118].

Существуют данные, согласно которым ингиби-
торы ангиотензин-превращающего фермента (АПФ) 
и АРА замедляют прогрессирование дилатации аорты 
при СМ [112,119-120]. Растет число доказательств 
того, что избыточная активация ренин-ангиотензин-
альдостероновой системы (РААС) может участвовать 
в  патогенезе расширения аорты [109]. Ингибиторы 
РААС могут препятствовать реализации эффектов 
этой системы [109]. АРА ингибируют ТGF β и замед-
ляют дилатацию аорты в модели на мышах [121].

Как определяющий критерий для хирургического 
вмешательства выступает увеличение диаметра аорты 
до  критического, симптомы аортальной недостаточ-
ности либо диссекция типа “А” согласно Стенфорд-
ской классификации. В  большинстве случаев СМ 
диссекция аорты манифестирует как острая ситуация 
и  подвергается хирургическому лечению в  рамках 
неотложной помощи, поэтому принята стратегия 
профилактического протезирования аорты у пациен-
тов с СМ [17]. 

Профилактическая замена корня аорты применя-
ется для предотвращения этих потенциально ката-
строфических аортальных осложнений, но по-преж-
нему существуют некоторые споры о  диаметре, при 
котором корень аорты должен быть заменен. В насто-
ящее время в  хирургии принято ориентироваться 
на  абсолютное значение ДКА. В  актуальном между-
народном руководстве говорится, что корень аорты 
подлежит протезированию, если его диаметр >5,0-
5,5 см [122]. Голландское руководство [123] содержит 
дополнительную спецификацию и  заявляет, что 
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хирургического вмешательства требуют следующие 
ситуации: 1) ДКА >5,5 см, 2) ДКА >5,0 см у пациен-
тов с семейным анамнезом диссекции аорты, дилата-
ции корня аорты >0,2 см/год или тяжелой аортальной 
или митральной клапанной регургитацией, 3) про-
грессирующая дилатация или диаметр около 5,0  см 
в других частях аорты. 

Согласно рекомендациям ESC, пациентам с  СМ 
хирургическое лечение показано при наличии анев-
ризмы корня аорты и максимальном диаметре аорты 
≥5,0  см.  Тем не  менее, возможность хирургического 
лечения у  таких пациентов следует рассмотреть уже 
при диаметре аорты ≥4,5 см. Такая же тактика опреде-
лена и  для пациентов, имеющих факторы риска, 
а именно семейный анамнез диссекции аорты, дила-
тацию корня аорты >0,3 см/год или тяжелую аорталь-
ную или митральную клапанную регургитацию, пла-
нируемую беременность [2]. 

Однако, несколько исследований показали, что 
диссекция и  разрыв аорты могут возникать ниже 
этих пороговых значений [123, 124]. Существуют 
данные, свидетельствующие о  том, что абсолютное 
значение размера аорты не  может применяться как 
индикатор к  протезированию аорты. В  исследова-
нии Eun Kyoung Kim, et al. (2014) только 13% паци-
ентов без СМ, у  которых произошло расслоение 
аорты типа А  имели диаметр аорты больше 55  мм, 
а у 87% пациентов разрыв произошел при диаметре 
корня аорты менее рекомендуемого для хирургиче-
ского вмешательства, то есть менее 55 мм [125-127]. 
Риск расслоения типа А пропорционально значимо 
увеличивается с увеличением диаметра корня аорты, 
однако диссекция аорты может встречаться и  при 
расширении аорты средней степени [128]. Так, 
по результатам исследований Hiratzka LF, et al. (2010) 
у  15% пациентов с  СМ диссекция происходит при 
диаметре аорты менее 5 см [1]. Также при этом могут 
быть расширены другие части аорты, что чаще 
не проявляется клинически [128].

Интересно, что в ретроспективном анализе Legget 
ME, et al. (1996) продемонстрирован более высокий 
риск разрыва аорты и  сердечно-сосудистой смерти 
у пациентов с СМ при отношении корня аорты (изме-
ренный диаметр/предсказанный диаметр) >1,3 (отно-
сительный риск 2,7) [129]. Авторы данного исследо-
вания особенно настаивают на том, что ППТ должна 
быть принята во внимание при определении показа-
ний к оперативному лечению [123].

В научном мире ведутся исследования, имеющие 
под собой цель выявить признаки, определяющие 
злокачественное течение расширения аорты. Так, 
например, в  исследовании Ágg B, et al. (2014) пока-
зано 3 наиболее значимых параметра, помогающих 
предсказать риск диссекции аорты у пациентов с СМ, 
а  именно, наличие атрофических стрий, уровень 
TGF-β и  матриксных металлопротеиназ-3 в  сыво-
ротке крови. Согласно этому исследованию, пациен-
тов с СМ и РКА следует классифицировать на злока-
чественный и доброкачественный типы, что должно 
влиять на выбор сроков профилактического протези-
рования аорты [130].

Работ, посвященных изучению РКА, прогнозу 
и методам лечения при НДСТ, крайне мало. Сущест-
вует мнение, что, учитывая сходные клинические 
исходы при СМ и несиндромных аневризмах аорты, 
тактика ведения таких пациентов не  должна разли-
чаться [40]. 

Заключение
Дисплазия соединительной ткани  — это гетеро-

генная группа заболеваний, часто сопровождающа-
яся патологией аорты. Расширение корня аорты 
является опасным ее проявлением, нередко несу-
щим летальные осложнения. Несмотря на  большое 
количество исследований в  этой области, вопросы 
диагностики и  лечения данного состояния до  сих 
пор остаются дискутабельными и требуют дальней-
шего изучения.
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